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 ﺷــﻮاﺧﻤﻦ و ﻫﻤﻜــﺎران وي ﺑــﻪ 4691در ﺳــﺎل 
ﻮرت ﻣﺴﺘﻘﻞ ﺳﻨﺪرﻣﻲ ﺗﻮﺻﻴﻒ ﻧﻤﻮدﻧـﺪ ﻛـﻪ ﭘـﺎﻧﻜﺮاس ﺻ
  ﻣﻐـ ــﺰ اﺳـ ــﺘﺨﻮان را ﺗﺤـ ــﺖ ﺗـ ــﺎﺛﻴﺮ ﻗـ ــﺮار  اﮔﺰوﻛـ ــﺮﻳﻦ و
 اﻳـــﻦ ﺑﻴﻤـــﺎري ﻛـــﻪ ﺳـــﻨﺪرم ﺷـــﻮاﺧﻤﻦ . ﻣـ ــﻲ دﻫـــﺪ 
ﻧﺎﻣﻴـ ــﺪه ( SDS=mordnyS dnomaiD-namhcawhS)
ﺷـﺪ ﻳـﻚ ﺑﻴﻤـﺎري ارﺛـﻲ ﻣﻐﻠـﻮب اﺳـﺖ ﻛـﻪ ﻋـﻼوه ﺑ ـﺮ 
اﺳﺘﺨﻮان و ﻛﺒـﺪ ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ ﮔﺮﻓﺘﺎري ارﮔﺎن ﻫﺎي ﻓﻮق، 
اﺧﺘﻼل رﺷﺪ ﺑﻪ ﻋﻨﻮان  ﺑﺎ ﻛﻮﺗﺎﻫﻲ ﻗﺪ و  ﺳﺎزد و  ﻣﺘﺎﺛﺮ را ﻧﻴﺰ 
  .(1) ﻳﻚ ﻋﻼﻣﺖ ﺑﺎرز ﻫﻤﺮاه اﺳﺖ
ﺷﻴﻮع اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﻧﺎدر ارﺛﻲ در ﺣـﺪ ﻳـﻚ ﻣـﻮرد 
 ﺗﻮﻟﺪ زﻧﺪه ﻣﻲ ﺑﺎﺷﺪ و ﺗﺨﻤﻴﻦ زده ﻣﻲ ﺷﻮد 00067در ﻫﺮ 
 ﻚـ ﻣﻮارد ﺑﻴﻤﺎري ﺳﻴـﺴﺘﻴ 1/02ﻛﻪ ﺷﻴﻮع ﺑﻴﻤﺎري ﺑﻪ ﻣﻴﺰان 
  ﻴﺺ ﻳﻚـﻮﺳﻂ ﺗﺸﺨـــﺳﻦ ﻣﺘ (.2) ﺑﺎﺷﺪ( FC) ﻓﻴﺒﺮوزﻳﺲ
  
ﻧـﺴﺒﺖ اﺑـﺘﻼ در ﺟـﻨﺲ ﭘـﺴﺮ ﺑﻴـﺸﺘﺮ از  و ﺳﺎﻟﮕﻲ ﻣﻲ ﺑﺎﺷـﺪ 
ﻣﻌﻤـﻮل ﺗـﺮﻳﻦ ﺗﻈـﺎﻫﺮات ﺑـﺎﻟﻴﻨﻲ ﻛـﻪ  .ﺟﻨﺲ ﻣﻮﻧـﺚ اﺳـﺖ 
اﺧﺘﻼل رﺷﺪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ، ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤﺎري ﻣﻲ ﮔﺮدد 
ﻋﻔﻮﻧﺖ ﻫﺎي  ﻧﻴﺰ درﮔﻴﺮي اﺳﺘﺨﻮان و  ﻲ ﭘﺎﻧﻜﺮاس و ﻳﻧﺎرﺳﺎ
درﮔﻴـﺮي ﻛﺒـﺪي ﺑـﻪ  .ﻣﻜﺮر ﻧﺎﺷﻲ از ﻧﻮﺗﺮوﭘﻨﻲ ﻣـﻲ ﺑﺎﺷـﺪ 
 ر ﺳـﻴﺮ ﺑﻴﻤـﺎري دﻳـﺪه ﻣـﻲ ﺷـﻮد و ﻋﻨﻮان ﻋﻮارض ﺑﺎﻟﻴﻨﻲ د 
 .ﻛﻤﺘﺮ ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﺗﻈﺎﻫﺮ اوﻟﻴﻪ ﺑﻴﻤـﺎري ﮔـﺰارش ﺷـﺪه اﺳـﺖ 
ﻣﻤﻜﻨﺴﺖ ﺑﻪ وﻳـﮋه در  (ﻫﭙﺎﺗﻮﻣﮕﺎﻟﻲ)در واﻗﻊ ﺑﺰرﮔﻲ ﻛﺒﺪ 
اﻣـﺎ درﮔﻴـﺮي ﻛﺒـﺪ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت  ﺷـﻮد، ﺷـﻴﺮﺧﻮاران دﻳـﺪه 
در اﻛﺜﺮ ﻣﻮارد ﻓﻘﻂ ﺑﻪ  اﺧﺘﻼل ﻋﻤﻠﻜﺮد ﻛﻤﺘﺮ ﺷﺎﻳﻊ ﺑﻮده و 
 ﺗـﺮاﻧﺲ ﺑـﺎ اﻓـﺰاﻳﺶ  ﺻﻮرت اﻓـﺰاﻳﺶ ﭼﺮﺑـﻲ ﻧـﺴﺞ ﻛﺒـﺪ و 
 اﻳـﻦ در ﮔﻴـﺮي در ﻣـﻮارد . (3) آﻣﻴﻨﺎزﻫﺎ ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲ ﺷﻮد 
ﻧﺎدر ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﻓﻴﺒﺮوز و ﺳـﻴﺮوز ﻛﺒـﺪي ﻣـﻲ ﺷـﻮد ﻛـﻪ اﻟﺒﺘـﻪ 
  :ﭼﻜﻴﺪه
ي  ﻛﻪ در ﺳﻨﻴﻦ ﻛﻮدﻛﻲ ﺑﺎ ﻋﻼﻳﻢ ﮔﺮﻓﺘﺎرﻳﻚ ﺑﻴﻤﺎري ﻧﺎدر ارﺛﻲ اﺳﺖ( SDS) ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﺳﻨﺪرم :زﻣﻴﻨﻪ و ﻫﺪف
درﮔﻴﺮي  .ﻣﻐﺰ اﺳﺘﺨﻮان و ﻧﻴﺰ ﺑﺎ ﻋﻼﻳﻢ اﺧﺘﻼل رﺷﺪ ﺗﻈﺎﻫﺮ ﻣﻲ ﻛﻨﺪ  ﺟﻤﻠﻪ ﭘﺎﻧﻜﺮاس اﮔﺰوﻛﺮﻳﻦ و  ﭼﻨﺪ ارﮔﺎن از 
در اﻳـﻦ ﻣﻘﺎﻟـﻪ ﻳـﻚ ﻣـﻮرد . ﻛﻤﺘﺮ ﺑﻪ آن ﺗﻮﺟﻪ ﻣﻲ ﺷﻮد  ﻛﺒﺪي از ﺗﻈﺎﻫﺮات ﻛﻤﺘﺮ ﺷﺎﻳﻊ در اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران ﺑﻮده و 
  .ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﺑﺎ ﮔﺮﻓﺘﺎري ﻛﺒﺪ ﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲ ﮔﺮدد ﺷﻴﺮﺧﻮار
 4اﺧﺘﻼل وزن ﮔﻴﺮي ﭘﺲ از ﺗﺎﺳﻴﻮن، ا دﻫﻴﺪر، ﻣﺎﻫﻪ ﺑﺎ اﺳﻬﺎل ﺣﺎد11 ﺑﻴﻤﺎر ﺷﻴﺮﺧﻮار ﭘﺴﺮ : ﺑﻴﻤﺎرﻣﻌﺮﻓﻲ
ﻣﺎﻫﮕﻲ و ﮔﺰارش دﻓﻊ ﻣﺪﻓﻮع ﭼﺮب ﻣﺮاﺟﻌﻪ و ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺑﺰرﮔﻲ ﻛﺒﺪ و اﻓﺰاﻳﺶ آﻧﺰﻳﻢ ﻫﺎي ﻛﺒﺪي ﻣﻮرد ﺑﺮرﺳﻲ 
ﻨﻲ و ﻣﻨﺘﻔﻲ ﺷﺪن ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﭼﺮب ﺑﻮدن ﻣﺪﻓﻮع، اﺳﺘﺌﻮﭘﻨﻲ، ﻗﻴﺎﻓﻪ ﺧﺎص در ﺑﻴﻤﺎر، ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻧﻮﺗﺮوﭘ .ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺖ
  .ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻧﻬﺎﻳﻲ ﺳﻨﺪرم ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﮔﺮدﻳﺪ( FC)ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤﺎري ﺳﻴﺴﺘﻴﻚ ﻓﻴﺒﺮوزﻳﺲ 
ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر ﺣﺎﺿﺮ ﺿﻤﻦ ﻳﺎدآوري ﺗﺸﺨﻴﺺ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﻧﺎدر در ﻣﻮارد اﺧﺘﻼﻻت رﺷﺪ  :ﻧﺘﻴﺠﻪ ﮔﻴﺮي
 اوﻟﻴﻪ ﻛﻮدﻛﺎن ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ درﮔﻴﺮي ﻛﺒﺪ را ﻳﺎدآور ﻣﻲ ﺷﻮد ﻛﻪ ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ در ﺑﻌﻀﻲ ﻣﻮاﻗﻊ ﺑﻪ ﺻﻮرت ﺗﻈﺎﻫﺮ
  . ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎ اﺧﺘﻼف رﺷﺪ ﺑﺎﺷﺪ
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ﺗﺸﺨﻴﺺ  ﭘﻴﮕﻴﺮي دﻗﻴﻖ و  ﻧﻴﺰ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ اﺣﺘﻤﺎل وﺟﻮد آن و 
. ﺑ ــﻪ ﻣﻮﻗ ــﻊ از ﻋ ــﻮارض ﻓ ــﻮق را ﺑ ــﻪ ﺗ ــﺎﺧﻴﺮ ﻣ ــﻲ اﻧ ــﺪازد 
ﻛﺘﻮاﺳـﻴﺪوز ، ﮔﺰارﺷﺎت ﻣﺘﻌﺪدي از ﻗﺒﻴﻞ ﻛﺎردﻳﻮ ﻣﻴﻮﭘﺎﺗﻲ 
ﻣﻴﺘﻲ اﺳﺘﺨﻮاﻧﻲ ﺑﻪ ﻋﻨﻮان ﺗﻈﺎﻫﺮات ﻏﻴﺮ ﻣﻌﻤﻮل دﻓﺮ، دﻳﺎﺑﺘﻲ
 اوﻟﻴﻪ ﻛﻪ ﻣﻨﺠﺮ ﺑﻪ ﺗـﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤـﺎري ﮔﺮدﻳـﺪه وﺟـﻮد دارد 
در اﻳﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﻳﻚ ﻣـﻮرد ﺳـﻨﺪرم ﺷـﻮاﺧﻤﻦ ﻛـﻪ ﺑـﺎ  (.5،4)
اﺧﺘﻼل رﺷﺪ در ﺑﺨﺶ ﮔـﻮارش ﺑـﺴﺘﺮي  ﺷﻜﺎﻳﺖ اﺳﻬﺎل و 
ﺷﺪه و ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺑﺰرﮔﻲ ﻛﺒﺪ و اﻓﺰاﻳﺶ آﻧﺰﻳﻢ ﻫﺎي ﻛﺒـﺪي 
ﻲ ﻳﻪ ﺗـﺸﺨﻴﺺ ﻧﻬـﺎ ﻗـﺮار ﮔﺮﻓﺘـﻪ و ﻣﻨﺠـﺮ ﺑـﻣـﻮرد ﺑﺮرﺳـﻲ
  . ﺳﻨﺪرم ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﮔﺮدﻳﺪه اﺳﺖ ﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲ ﺷﻮد
  
  :ﮔﺰارش ﻣﻮرد
 ﻛﻪ ﺑﺎ اﺳـﻬﺎل ﺑﻮد ﻣﺎﻫﻪ اي 11ﺑﻴﻤﺎر ﺷﻴﺮﺧﻮار ﭘﺴﺮ 
 ﺑﻪ ﻣﺮﻛﺰ ﻃﺒـﻲ اﺧﺘﻼل وزن ﮔﻴﺮي  دﻫﻴﺪراﺗﺎﺳﻴﻮن و  ﺣﺎد و 
  ﺳـﻮاﺑﻖ ﺷـﻴﺮﺧﻮار ﻧـﺸﺎن  . ﻣﺮاﺟﻌـﻪ ﻧﻤـﻮدﻛﻮدﻛـﺎن ﺗﻬـﺮان
ي ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﻳـﻚ ﺣـﺎﻣﻠﮕﻲ ﺑـﺪون در دوره ﻧﻮزاد  ﻣﻲ دﻫﺪ، 
ﻃـﻲ ﻳـﻚ  ، ﮔـﺮم0543ﺿـﻪ، ﻓـﻮﻟﺘﺮم و ﺑـﺎ وزن ﺗﻮﻟـﺪ ﻋﺎر
ﺑﺪون ﻣﺸﻜﻼت ﭘـﺮي ﻧﺎﺗـﺎل ﻣﺘﻮﻟـﺪ ﺷـﺪه  زاﻳﻤﺎن ﻃﺒﻴﻌﻲ و 
 4ﺗﻐﺬﻳـﻪ ﺷـﻴﺮﺧﻮار از ﺷـﻴﺮ ﻣـﺎدر ﺑـﻮده و ﺗـﺎ ﺳـﻦ  .اﺳـﺖ
 ﻣﺸﻜﻞ ﺧﺎﺻﻲ ﻧﺪاﺷﺘﻪ و وزن ﮔﻴﺮي ﺧﻮب ﺑـﻮده ،ﻣﺎﻫﮕﻲ
 ﻣﺎﻫﮕﻲ ﺑـﻪ دﻧﺒـﺎل ﻳـﻚ 4اﺧﺘﻼل وزن ﮔﻴﺮي از ﺳﻦ .اﺳﺖ
ﺖ ﻋﻠﻴـﺮﻏﻢ ﺣﻤﻠـﻪ اﺳـﻬﺎل ﺷـﺮوع ﺷـﺪه اﺳـﺖ،اﻳﻦ وﺿـﻌﻴ 
 ﻣـﺎﻫﮕﻲ اداﻣـﻪ داﺷـﺘﻪ 11ﻣﺮاﺟﻌﺎت ﻣﺘﻌﺪد ﭘﺰﺷﻜﻲ ﺗﺎ ﺳﻦ 
 ﺑـﺴﺘﺮي ﺳﻦ ﺑﺎ ﻋﻼﻳﻢ اﺳﻬﺎل ودﻫﻴﺪراﺗﺎﺳـﻴﻮن دراﻳﻦ . اﺳﺖ
ﮔـﺮم ﺑـﻮده و  0066 ﻣﺎﻫﮕﻲ 11وزن ﻛﻮدك در ﺳﻦ . ﺷﺪ
 ،ﻗﺪ ﻛﻮدك ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﺳـﻦ وﺟـﻨﺲ  اﻧﺪﻛﺲ ﻫﺎي وزن و 
ﺑﻪ ﺗﺮﺗﻴـﺐ ﻣﻌـﺎدل   erocS Zﭘﺎﻳﻴﻦ ﺗﺮ از ﻧﺮﻣﺎل و ﺑﺮ ﺣﺴﺐ 
ﻣــﺎدر ﻣــﺪﻓﻮع ﭼــﺮب را در ﺳــﺎﺑﻘﻪ  .ﺑــﻮد -1/5 و -3/5
ﻛﻮدك ذﻛﺮ ﻣﻲ ﻛﺮد اﻣﺎ ﺑﺴﺘﺮي ﻣﻜﺮر و ﻋﻼﻳـﻢ ﻋﻔﻮﻧـﺖ 
  .ﺗﻨﻔﺴﻲ وﺟﻮد ﻧﺪاﺷﺘﻪ اﺳﺖ
 11ﻳـﻚ ﺷـﻴﺮﺧﻮار  ،ﻣﻌﺎﻳﻨﺎت ﺑﻴﻤـﺎر ﻧـﺸﺎن دﻫﻨـﺪه 
ﺪراﺗﺎﺳـﻴﻮن ﺧﻔﻴـﻒ ﻴدﻫ ﻣﺎﻫﻪ ﺑﺎ ﻋﺪم وزن ﮔﻴﺮي ﻣﻨﺎﺳﺐ و 
ﺳﻔﺎل ﺑﺎ ﻓﻮﻧﺘﺎﻧﻞ ﺑﺰرﮔﺘﺮ از ﻣﻌﻤﻮل ﻮﺳﺮ ﻧﺮﻣ ،هﺗﺎ ﻣﺘﻮﺳﻂ ﺑﻮد 
ر ﺷﺎﻣﻞ رﻳﺸﻪ ﺑﻴﻨﻲ ﭘﻬﻦ در ﺷـﻴﺮ ﺧـﻮار و ﭼﻬﺮه ﺧﺎص ﺑﻴﻤﺎ 
ﺑـﺪون  ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﻗﻔﺴﻪ ﺻﺪري در ﻇـﺎﻫﺮ ﻧﺮﻣـﺎل و . ﻣﺸﻬﻮد ﺑﻮد 
اﻣﺎ ﻛﻴﻔﻮز واﺿـﺢ در ﺳـﺘﻮن ﻓﻘـﺮات  .دﻳﺴﺘﺮس ﺗﻨﻔﺴﻲ ﺑﻮد 
 ﻃﺤﺎل ﻗﺎﺑﻞ  ﻣﺨﺘﺼﺮي ﻧﻔﺎخ ﺑﻮده،  ﺷﻜﻢ ﻧﺮم و  .ﻣﺸﻬﻮد ﺑﻮد 
ﺑـﺎ   ﺳـﺎﻧﺘﻲ ﻣﺘـﺮ زﻳـﺮ ﻟﺒـﻪ دﻧـﺪه و 4-5ﻟﻤﺲ و ﻛﺒﺪ در ﺣـﺪ 
  
  
  ت ﺑﻴﻮﺷﻴﻤﻴﺎﻳﻲ ﺑﻴﻤﺎر و ﻣﻘﺎﻳﺴﻪ آن ﺑﺎ ﻣﻘﺎدﻳﺮ ﻃﺒﻴﻌﻲﻧﺘﺎﻳﺞ آزﻣﺎﻳﺸﺎ :1ﺟﺪول ﺷﻤﺎره 
  ﻣﻘﺎدﻳﺮ ﻧﺮﻣﺎل  ﻣﻘﺎدﻳﺮ در ﺑﻴﻤﺎر  اﻧﺪﻛﺲ ﻫﺎي آزﻣﺎﻳﺸﮕﺎﻫﻲ
  5-04  152  (TLA)آﻻﻧﻴﻦ ﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز *
  01-05  471  (TSA)آﺳﭙﺎرﺗﺎت آﻣﻴﻨﻮﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز *
  081-0021  623  (PLA)آﻟﻜﺎﻟﻴﻦ ﻓﺴﻔﺎﺗﺎز *
  5-23  7  (TGG)ﮔﺎﻣﺎﮔﻠﻮﺗﺎﻣﻴﻦ ﺗﺮاﻧﺴﻔﺮاز *
  4- 6  5/3   (ld/g ) ﺗﺎمﭘﺮوﺗﺌﻴﻦ
  3/9- 5/0  4  ((ld/g )آﻟﺒﻮﻣﻴﻦ 
  08- 002  95  ((ld/gm) ﻛﻠﺴﺘﺮول 
  04- 041  56  ((ld/gm )ﺗﺮي ﮔﻠﻴﺴﺮﻳﺪ 
  8/8-01/8  6  (ld/gm )ﻛﻠﺴﻴﻢ 
  01-55  041  (lm/gp )ﭘﺎراﺗﻮرﻣﻮن 
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ﺟـﻨﺲ   ﺣـﺴﺐ ﺳـﻦ و ﺳـﺎﻧﺘﻴﻤﺘﺮ ﻛـﻪ ﺑـﺮ31اﻧـﺪازه ﻛﻠـﻲ 
ﺑﻌـﺪ از ﭘﺎﻳـﺪار ﻛـﺮدن وﺿـﻌﻴﺖ  .ﺣﺪ ﻧﺮﻣﺎل ﺑﻮد  از ﺑﺰرﮔﺘﺮ
اﻗـﺪاﻣﺎت  ﻋﻼﻳـﻢ ﺑـﺎﻟﻴﻨﻲ،  ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎ ﺗﻮﺟـﻪ ﺑـﻪ ﺷـﺮح ﺣـﺎل و 
ر اﻧﺠﺎم ﺗﺼﻮﻳﺮي ﻻزم ﺑﺮاي ﺑﻴﻤﺎ  ﺗﺸﺨﻴﺼﻲ آزﻣﺎﻳﺸﮕﺎﻫﻲ و 
. ﺗﺴﺖ ﻫـﺎي اﻧﻌﻘـﺎدي ﻧﺮﻣـﺎل ﺑـﻮد  (.1ﺟﺪول ﺷﻤﺎره ) ﺷﺪ 
ﮔﺮاﻓﻲ ﻗﻔﺴﻪ ﺻﺪري ﻧﺮﻣﺎل،ﮔﺮاﻓﻲ ﻣﭻ دﺳﺖ ﻧﺸﺎن دﻫﻨﺪه 
و از ﻧﻈـﺮ ﺳـﻦ  ﻋﻼﻳﻢ ﻣﺸﺨﺼﻪ رﻳﻜﺘـﺰ  ﺘﺌﻮﭘﻨﻲ ﺟﻨﺮاﻟﻴﺰه، اﺳ
ﻣﻴـﺰان ﻛﻠـﺴﻴﻢ ﺧـﻮن در  . ﻣﺎﻫﮕﻲ ﺑـﻮد 6اﺳﺘﺨﻮاﻧﻲ ﻣﻌﺎدل 
 از  ﺑـﺎﻻﺗﺮ (HTP )ﻣﻴﺰان ﻫﻮرﻣﻮن ﭘـﺎراﺗﻮرﻣﻮن  ﺣﺪ ﭘﺎﺋﻴﻦ و 
در ﺳـﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻲ اﻧﺠـﺎم . ﻧﺮﻣﺎل ﺑﺮاي ﺳﻦ ﮔﺰارش ﺷـﺪ  ﺣﺪ
ﭘـﺎﻧﻜﺮاس ﺑـﺎ  ﻛﺒﺪ ﺑﺰرﮔﺘﺮ از ﺣـﺪ ﻃﺒﻴﻌـﻲ و  ﺷﻜﻢ، ﺷﺪه از 
 وﻟﻲ ﻛﻮﭼﻜﺘﺮ از ﺣﺪ ﻧﺮﻣـﺎل ﮔـﺰارش اﻛﻮي اﻓﺰاﻳﺶ ﻳﺎﻓﺘﻪ 
ﻣﻴـﺰان )ﺗﺴﺖ ﻋﺮق در دو ﻧﻮﺑﺖ اﻧﺠﺎم ﺷﺪ ﻛـﻪ ﻣﻨﻔـﻲ  .ﺷﺪ
از ﻧﻈـﺮ  .ﺑـﻮد (  ﻣﻴﻠـﻲ اﻛـﻲ واﻻن در ﻟﻴﺘـﺮ 04ﻛﻠـﺮ ﻛﻤﺘـﺮ از 
ﺳﻴـﺴﺘﻢ اﻳﻤﻨـﻲ آزﻣﺎﻳـﺸﺎت اﻧﺠـﺎم ﺷـﺪه ﻃﺒﻴﻌـﻲ ﮔـﺰارش 
 ﻫﻤﭽﻨـﻴﻦ ﭘﺎﻧـﻞ ﺳـﻠﻴﺎك ﺷـﺎﻣﻞ ﺗﻴﺘـﺮ آﻧﺘـﻲ ﺑـﺎدي .ﮔﺮدﻳـﺪ 
ﻲ ﻓﻮﻗـﺎﻧﻲ آﻧﺪوﺳﻜﻮﭘ .ﺗﺮاﻧﺲ ﮔﻠﻮﺗﺎﻣﻴﻨﺎز ﻧﺴﺠﻲ ﻧﺮﻣﺎل ﺑﻮد 
ﺑﺮرﺳﻲ ﻧﻤﻮﻧﻪ ﻫـﺎي ﺗﻬﻴـﻪ ﺷـﺪه  از ﻧﻈﺮ ﻇﺎﻫﺮي ﻧﺮﻣﺎل ﺑﻮد و 
 ﻫﻤﭽﻨﻴﻦ .ﺪــاز ﻧﻈﺮ ﺑﺎﻓﺖ ﺷﻨﺎﺳﻲ ﻧﻴﺰ ﻃﺒﻴﻌﻲ ﮔﺰارش ﮔﺮدﻳ 
 FC  ﺑﻴﻤــﺎريﺑﺮرﺳــﻲ ﻣﻮﺗﺎﺳــﻴﻮن ﻫــﺎي ﺷــﻨﺎﺧﺘﻪ ﺷــﺪه
ﺎرش ـــﺷﻤ .ﻧﻴـﺰ ﻣﻨﻔـﻲ ﺑـﻮد (805ﺎ اف ـــــﻣﻮﺗﺎﺳـﻴﻮن دﻟﺘ)
 اول CBCﻧﻮﺗﺮوﻓﻴـﻞ ﻫـﺎ در  ﺗﻌـﺪاد ﺳـﻠﻮل ﻫـﺎي ﺧـﻮن و
  ﻲ را ﻧﺸﺎنـــﺪد ﻧﻮﺗﺮوﭘﻨــــﺎﻳﺶ ﻣﺠــــ آزﻣدر ﺎل وــــﻧﺮﻣ
  .(2ﺟﺪول ﺷﻤﺎره ) ﻣﻲ داد
ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ اﺧﺘﻼل وزن ﮔﻴـﺮي و ﮔـﺰارش ﺳـﺎﺑﻘﻪ 
 ﮔﻠﺒﻮل ﭼﺮﺑـﻲ ﻛـﻪ 001وﺟﻮد ﺑﻴﺶ از  دﻓﻊ ﻣﺪﻓﻮع ﭼﺮب، 
 IIIدر رﻧﮓ آﻣﻴﺰي ﻻم ﻣﺴﺘﻘﻴﻢ ﻧﻤﻮﻧـﻪ ﻣـﺪﻓﻮع ﺑـﺎ ﺳـﻮدان 
ﻧﻴـﺰ ﻛـﺎﻫﺶ ﻓﻌﺎﻟﻴـﺖ آﻧﺘـﻲ ﺗﺮﻳﭙـﺴﻴﻦ در  ﺗﺎﺋﻴﺪ ﺷﺪه ﺑـﻮد و 
ﺑﻴﻤـﺎري  ﻴﻦ ﺗـﺸﺨﻴﺺ اﺣﺘﻤـﺎﻟﻲ ﺑـﺮاي ﺑﻴﻤـﺎر،ﻣـﺪﻓﻮع اوﻟـ
اﻟﺒﺘـﻪ ﺑـﺎ ﺗﻮﺟـﻪ ﺑـﻪ ﺳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎر،  .ﺑﻮد ﺳﻴﺴﺘﻴﺴﻚ ﻓﻴﺒﺮوزﻳﺲ 
 اﻧﺘﻈﺎر ﻣﻲ رﻓﺖ ﻋﻼوه ﺑﺮ ﻛﻢ ﺧـﻮﻧﻲ و ﻛـﺎﻫﺶ آﻟﺒـﻮﻣﻴﻦ، 
 اﺧـــﺘﻼﻻت اﻟﻜﺘﺮوﻟﻴﺘـــﻲ ﺑـــﻪ ﺻـــﻮرت ﻫﻴﭙﻮﻧـــﺎﺗﺮﻣﻲ و 
ﻫﻤﭽﻨﻴﻦ اﺧﺘﻼﻻت وﺿﻌﻴﺖ اﺳـﻴﺪ و ﺑـﺎز ﺑـﻪ  ﻫﻴﭙﻮﻛﺎﻟﻤﻲ و 
وﺟـﻮد داﺷـﺘﻪ در ﺑﻴﻤـﺎر  ﺻـﻮرت آﻟﻜـﺎﻟﻮز ﻣﺘﺎﺑﻮﻟﻴـﻚ ﻧﻴـﺰ 
ﻧﻮﺑـﺖ و ﻋـﺪم وﺟـﻮد  ﻣﻨﻔﻲ ﺷﺪن ﺗﺴﺖ ﻋﺮق در دو  .ﺑﺎﺷﺪ
 اﻳـﻦ ﺳﻴﺴﺘﻴـﺴﻚ ﻓﻴﺒـﺮوزﻳﺲ  ﻣﻮﺗﺎﺳﻴﻮن ﺑﺮرﺳﻲ ﺷﺪه ﺑﺮاي 
  .ﺗﺸﺨﻴﺺ را در ﺑﻴﻤﺎر رد ﻧﻤﻮد
ﭼﺮب ﺑﻮدن ﻣـﺪﻓﻮع  ﻛﻢ ﺑﻮدن ﻛﻠﺴﺘﺮول ﺧﻮن و 
ﻤـــﺎري ﻫﻴﭙـــﻮ و اﺳـــﻬﺎل ﻃـــﻮل ﻛـــﺸﻴﺪه اﺣﺘﻤـــﺎل ﺑﻴ
ﻟﻴﭙﻮﭘﺮوﺗﺌﻴﻨﻤﻲ و آﺑﺘﺎﻟﻴﭙﻮﭘﺮوﺗﺌﻴﻨﻤﻲ را ﻣﻄﺮح ﻣـﻲ ﻛـﺮد ﺑﺘﺎ
 ﺑـﺎ ﺗﻮﺟـﻪ ﺑـﻪ ﻋـﺪم وﺟـﻮد ﻧﻤـﺎي ﺑﺮﻓـﻲ دﺋـﺪوﻧﻮم در ﻛـﻪ 
ﻧﻴـﺰ ﻃﺒﻴﻌـﻲ ﺑـﻮدن ﻣﺨـﺎط از ﻧﻈـﺮ  آﻧﺪوﺳﻜﻮﭘﻲ ﻓﻮﻗﺎﻧﻲ و 
ﻧﺮﻣـﺎل  .ﺑﺎﻓﺖ ﺷﻨﺎﺳـﻲ ﺗـﺸﺨﻴﺺ ﻫـﺎي ﻓـﻮق را رد ﻧﻤـﻮد 
ﺗـﺮي ﮔﻠﻴـﺴﺮﻳﺪ واﻟـﺪﻳﻦ ﻧﻴـﺰ ﺑـﺮ ﻋﻠﻴـﻪ  ﺑﻮدن ﻛﻠـﺴﺘﺮول و 
.ﺗــ ــﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤــ ــﺎري ﻫﻴﭙﻮﺑﺘــ ــﺎ ﻟﻴﭙــ ــﻮﭘﺮوﺗﺌﻴﻨﻤﻲ ﺑــ ــﻮد 
  
  ﻳﻚ ﺑﻴﻤﺎر و ﻣﻘﺎﻳﺴﻪ آن ﺑﺎ ﻣﻘﺎدﻳﺮ ﻃﺒﻴﻌﻲﻫﻤﺎﺗﻮﻟﻮژﻧﺘﺎﻳﺞ آزﻣﺎﻳﺸﺎت  :2 ﺟﺪول ﺷﻤﺎره
  ﻣﻘﺎدﻳﺮ ﻧﺮﻣﺎل  ﻣﻘﺎدﻳﺮ در ﺑﻴﻤﺎر  اﻧﺪﻛﺲ ﻫﺎي آزﻣﺎﻳﺸﮕﺎﻫﻲ
 301  4/1-01/9× 301  6/62×  (Lµ ) ﺗﻌﺪاد ﮔﻠﺒﻮل ﻫﺎي ﺳﻔﻴﺪ
  53-08  61/4=0301  (درﺻﺪ) ﺳﻠﻮل ﻫﺎي ﭼﻨﺪ ﻫﺴﺘﻪ اي
  02-05 37  (درﺻﺪ) ﻟﻨﻔﻮﺳﻴﺖ
  01/5-41   9/5  (ld/rg )ﻫﻤﻮﮔﻠﻮﺑﻴﻦ 
   87- 101   17/8  (lf )ﻮل ﻫﺎي ﻗﺮﻣﺰ ﺣﺠﻢ ﻣﺘﻮﺳﻂ ﮔﻠﺒ
 301  041- 054× 000022  (Lµ)ﭘﻼﻛﺖ 
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 ﭼـﺮب ﺑـﻮدن : ﺷـﺎﻣﻞ ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ ﻣﺠﻤﻮﻋـﻪ ﻋﻼﻳـﻢ 
ﻗﻴﺎﻓـﻪ  ،اﺳﺘﺌﻮﭘﻨﻲ ﻣﺪﻓﻮع دال ﺑﺮ اﺧﺘﻼل ﻋﻤﻠﻜﺮد ﭘﺎﻧﻜﺮاس، 
ﺧﺎص در ﺑﻴﻤﺎر و ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻧـﻮﺗﺮوﭘﻨﻲ در دوﻣـﻴﻦ آزﻣـﺎﻳﺶ 
ﻧﻴ ــﺰ ﻣﻨﺘﻔ ــﻲ ﺷــﺪن   ﺧــﻮن ﺑﻴﻤــﺎر وﺷــﻤﺎرش ﺳــﻠﻮل ﻫــﺎي 
ﺑـﺮاي ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤـﺎري ﺷـﻮاﺧﻤﻦ  ،FCﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﻴﻤﺎري 
ﮔﻴﺮي ﻛﺒﺪي ﺑﻴﻤـﺎر را ﻧﻴـﺰ ﻛﻪ در  در ﻧﻈﺮ ﮔﺮﻓﺘﻪ ﺷﺪ،  ﺑﻴﻤﺎر
ﺑـﺮوز ﻫﻴﭙﻮﻛﻠـﺴﻤﻲ در ﻣـﻮارد در ﮔﻴـﺮي .ﺗﻮﺟﻴﻪ ﻣﻲ ﻛـﺮد 
ﭘﺎﻧﻜﺮاس ﺑﻪ ﺻﻮرت ﺣﺎد و ﻣﺰﻣﻦ ﻳﻚ ﻳﺎﻓﺘﻪ ﺷﺎﻳﻊ ﺑﻮده اﻣـﺎ 
 ﺑـﻪ ﻧﺮﻣـﺎل ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ  .در ﺑﻴﻤﺎري ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﻣﻌﻤﻮل ﻧﻤﻲ ﺑﺎﺷﺪ 
ﺑﻪ ﻧﻈﺮ ﻣﻲ رﺳﺪ ﻫﻴﭙﻮﻛﻠـﺴﻤﻲ  ﺑﻮدن ﺳﻄﺢ ﺧﻮﻧﻲ آﻟﺒﻮﻣﻴﻦ، 
در ﺑﻴﻤﺎر ﺛﺎﻧﻮﻳﻪ ﺑﻪ رﻳﻜﺘﺰ در ﺑﻴﻤﺎر ﺑﺎﺷﺪ ﻛﻪ ﺧﻮد ﻣﻨﺠـﺮ ﺑـﻪ 
ﻋﻼوه ﺑﺮ اﻳـﻦ،  .ﺗﺤﺮﻳﻚ ﺗﺮﺷﺢ ﭘﺎراﺗﻮرﻣﻮن ﻧﻴﺰ ﺷﺪه اﺳﺖ 
ﻛﺎﻫﺶ ﻛﻠﺴﻴﻢ ﺧﻮن در ﺑﻴﻤﺎر ﻣﺒﺘﻼ ﺑﻪ ﺳﻮء ﺟـﺬب ﭼﺮﺑـﻲ 
دﻓﻊ ﻛﻠﺴﻴﻢ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ﺑﺎﻧـﺪ ) در اﺛﺮ ﭘﺪﻳﺪه ﺻﺎﺑﻮﻧﻲ ﺷﺪن 
  .ﻧﻴﺰ روي ﻣﻲ دﻫﺪ (ه ﺑﺎ ﭼﺮﺑﻲ در دﺳﺘﮕﺎه ﮔﻮارشﺷﺪ
  
   :ﺑﺤﺚ
اﮔﺮﭼﻪ ﺑﻴﻤـﺎر ﺣﺎﺿـﺮ ﺑـﺎ اﻛﺜـﺮ ﺗﻈـﺎﻫﺮات ﻣﻌﻤـﻮل 
درﮔﻴـﺮي ﻛﺒـﺪي و ﻧﻴـﺰ  ﺑﻴﻤﺎري ﺷﻮاﺧﻤﻦ ﻣﺮاﺟﻌـﻪ ﻧﻤـﻮد، 
ﻫﻴﭙﻮﻛﻠﺴﻤﻲ از ﺗﻈﺎﻫﺮات ﻛﻤﺘـﺮ ﺷـﺎﻳﻊ ﺑـﺮاي اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎري 
ﻋﻠـﻞ  .دﻫـﺪ  اﺳﺖ ﻛﻪ ﺗﺸﺨﻴﺺ را ﻣـﻮرد ﺳـﻮال ﻗـﺮار ﻣـﻲ 
ﺿﺮ ﻣﻤﻜﻨﺴﺖ ﺛﺎﻧﻮﻳـﻪ ﭘﺎﺋﻴﻦ ﺑﻮدن ﻛﻠﺴﻴﻢ ﺧﻮن در ﺑﻴﻤﺎر ﺣﺎ 
اﺧﺘﻼل ﺟﺬب  ﻲ ﭘﺎﻧﻜﺮاس و ﻳﻧﻴﺰ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻧﺎرﺳﺎ  ﺑﻪ رﻳﻜﺘﺰ و 
ﻢ ﺑـﻪ ﭼﺮﺑﻲ در دﺳﺘﮕﺎه ﮔﻮارش و دﻓﻊ ﻏﻴـﺮ ﻣﻌﻤـﻮل ﻛﻠـﺴﻴ 
  .ﺻﻮرت ﺑﺎﻧﺪ ﺷﺪه ﺑﻪ ﭼﺮﺑﻲ ﺑﺎﺷﺪ
ن ﺷــﻮاﺧﻤﻦ ﺑــﻪ ﺧــﺼﻮص در ﺳــﻨﻴﻦ ادر ﺑﻴﻤــﺎر
درﺻـ ــﺪ ﺑﻴﻤـ ــﺎران و 51ﻫﭙﺎﺗﻮﻣﮕـ ــﺎﻟﻲ در  ﺷـ ــﻴﺮﺧﻮارﮔﻲ،
 ﻣﺤـﺪوده اﺑـﺮ ﺑﺮ4اﻓـﺰاﻳﺶ ﺗـﺮاﻧﺲ آﻣﻴﻨﺎزﻫـﺎي ﻛﺒـﺪي ﺗـﺎ 
ﺻـﺪ ﺑﻴﻤـﺎران دﻳـﺪه ﻣـﻲ ﺷـﻮد ﻛـﻪ  در 08 ﺗـﺎ 06ﻧﺮﻣﺎل در 
از ﻧﻈـﺮ ﺑﺎﻓـﺖ . (3) ﺑـﺪون ﺷـﻮاﻫﺪ ﻛﻠـﺴﺘﺎﺗﻴﻚ ﻣـﻲ ﺑﺎﺷـﺪ
در  ﻣـﺎﻛﺮووزﻳﻜﻮﻟﺮ و  ﺷﻨﺎﺳﻲ ﻧﻴﺰ ﻧﻤﺎي اﺳـﺘﺌﺎﺗﻮز ﻣﻴﻜـﺮو و 
 .ﻓﻴﺒﺮوز ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﮔﺮدد  ﺑﻌﻀﻲ ﻣﻮارد اﻟﺘﻬﺎب و 
اﻏﻠﺐ ﺑﺎ اﻓﺰاﻳﺶ ﺳﻦ  ﭘﻴﺸﺮﻓﺖ ﺑﻪ ﺳﻤﺖ ﺳﻴﺮوز ﻧﺎدر ﺑﻮده و 
   ﻛـﻮدﻛﻲ ﺗﻐﻴﻴـﺮات ﻓـﻮق ﺑ ـﻪ ﺣﺎﻟـﺖ ﻧﺮﻣـﺎل ﺑـﺮ ﺗـﺎ دوران
ردي از ﻣـﺮگ ﺑﻴﻤـﺎران در اﺛـﺮ ﺑﺎ اﻳﻦ ﺣﺎل ﻣـﻮا  ﻣﻲ ﮔﺮدد، 
ﻲ ﺣﺎد ﻫﭙﺎﺗﻮﺳﻠﻮﻻر ﻛﺒﺪ در ﺧﻼل اﻟﻘﺎ ﺑـﺮاي ﭘﻴﻮﻧـﺪ ﻳﻧﺎرﺳﺎ
 .ه اﺳﺖ ﮔﺰارش ﺷﺪ lleC metS
 رﺳــﻮب وﺳــﻴﻊ ﭼﺮﺑ ــﻲ در  ﺳــﻨﺪرم ﺷــﻮاﺧﻤﻦدر
ﭘﺎﻧﻜﺮاس دﻳﺪه ﻣﻲ ﺷﻮد ﻛﻪ ﺑﻴﺸﺘﺮ ﺷﻴﺮﺧﻮاران ﻣﺒﺘﻼ ﻋﻼﻳﻢ 
ﻫﺎﺿــﻤﻪ ﭼﺮﺑ ــﻲ ﺑ ــﻪ ﻋﻠ ــﺖ ﻧﺎرﺳ ــﺎﻳﻲ   ﻫ ــﺎي ﺳــﻮءو ﻧ ــﺸﺎﻧﻪ
 درﺟـﺎت SDSﺗﻤـﺎم ﺑﻴﻤـﺎران ﻣﺒـﺘﻼ ﺑـﻪ . ﭘـﺎﻧﻜﺮاس دارﻧـﺪ
. دﻫﻨـﺪ ﻧﻴـﺰ ﻧـﺸﺎن ﻣـﻲ  ﻣﺘﻐﻴﺮي از ﻧﺎرﺳﺎﻳﻲ ﻣﻐﺰ اﺳـﺘﺨﻮان را 
ﻣﻴﻠﻲ  ﻫﺮ در0051ﻣﻄﻠﻖ ﻧﻮﺗﺮﻓﻴﻞ ﻛﻤﺘﺮ از  ﺗﻌﺪاد)ﻧﻮﺗﺮوﭘﻨﻲ 
ﻣﺘﻨـﺎوب در ﺑـﻴﺶ از دو ﺳـﻮم ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ( ﻟﻴﺘـﺮ ﻣﻜﻌـﺐ
ﻳﻚ ﺳـﻮم ﺑﺎﻗﻴﻤﺎﻧـﺪه دﻳـﺪه  ﺑﻪ ﺻﻮرت ﭘﺎﻳﺪار در  ﺑﻴﻤﺎران و 
ﻣﻲ ﺷﻮد ﻫﻤﭽﻨـﻴﻦ ﻛﻤﻮﺗﺎﻛـﺴﻲ ﻧﻮﺗﺮوﻓﻴـﻞ ﻫـﺎ در ﺳـﻨﺪرم 
اﻳﻦ دو ﻣﻌﻀﻞ ﺑﻪ ﻋﻼوه ﺳـﺎﻳﺮ  .ﺪــﺷﻮاﺧﻤﻦ ﻣﺨﺘﻞ ﻣﻲ ﺑﺎﺷ 
ﻴــ ــﺰان ﻞ ﻛﻤــ ــﻲ ﻣــــ ـــاﺧــ ــﺘﻼﻻت اﻳﻤﻨﻮﻟﻮژﻳــ ــﻚ ﻣﺜ 
ﻣ ــﻮارد ﻧ ــﺎدر اﺧ ــﺘﻼل ﻋﻤﻠﻜــﺮد در  اﻳﻤﻨﻮﮔﻠﻮﺑ ــﻮﻟﻴﻦ ﻫ ــﺎ و 
 اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎران را در ﻣﻌﺮض ﻋﻔﻮﻧـﺖ ﻫـﺎي Tﻟﻨﻔﻮﺳﻴﺖ ﻫﺎي 
در ﺑﻴﻤـﺎر ﺣﺎﺿـﺮ ﻧﻴـﺰ . (7،6) ﺪي ﻗﺮار ﻣﻲ دﻫﺪ ﺑﺎﻛﺘﺮﻳﺎل ﺟ 
از ﻃﺮﻓـﻲ  .ﺷﺪﻳﺪ ﻧﺒﻮد  ﻧﻮﺗﺮوﭘﻨﻲ وﺟﻮد داﺷﺖ وﻟﻲ در ﺣﺪ 
ﻣﻴـﺰان اﻳﻤﻨﻮﮔﻠﻮﺑـﻮﻟﻴﻦ ﻫـﺎ در اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎر در ﺣـﺪ ﻃﺒﻴﻌـﻲ 
  .ﮔﺰارش ﮔﺮدﻳﺪ
  ﺳـﻨﺪرم ﺷـﻮاﺧﻤﻦ اﻓﺮاد ﻣﺒﺘﻼ ﺑـﻪ درﺻﺪ  05 ﺗﻘﺮﻳﺒﺎً
 erocsZﻣﺘﻮﺳـﻂ  .زﻳﺮ ﺻﺪك ﺳﻮم ﺑﺮاي ﻗﺪ و وزن ﻫﺴﺘﻨﺪ 
ﺑﻴﻤ ــﺎر  در .ﺑﺎﺷــﺪ  ﻣ ــﻲ-2/2اي وزن  و ﺑ ــﺮ-1/8ﺑ ــﺮاي ﻗ ــﺪ 
 ﺟـﻨﺲ،  ﻗﺪ ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑـﻪ ﺳـﻦ و  ﺣﺎﺿﺮ اﻧﺪﻛﺲ ﻫﺎي وزن و 
ﺑﻪ ﺗﺮﺗﻴـﺐ ﻣﻌـﺎدل   erocS Zﭘﺎﻳﻴﻦ ﺗﺮ از ﻧﺮﻣﺎل و ﺑﺮ ﺣﺴﺐ 
  . ﺑﻮد-1/5 و -3/5
ﺷـﺎﻣﻞ رم ﺷـﻮاﺧﻤﻦ ﺪ ﺳـﻨ درﮔﻴﺮي اﺳـﺘﺨﻮاﻧﻲ در 
ﺗ ــﺎﺧﻴﺮ در ﺳ ــﻦ اﺳ ــﺘﺨﻮاﻧﻲ، دﻓ ــﻮرﻣﻴﺘﻲ ﻫ ــﺎي ﭘﻴ ــﺸﺮوﻧﺪه 
 رﺷـﺪ و ﻣﺘـﺎﻓﻴﺰ، اﺳﺘﺨﻮاﻧﻲ، رﺷـﺪ ﻏﻴـﺮ ﻃﺒﻴﻌـﻲ در ﺻـﻔﺤﻪ 
اﺳﺘﺌﻮﭘﻨﻲ و ﺷﻜﺴﺘﮕﻲ ﻫﺎي ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژﻳﻚ اﺳﺖ ﻛﻪ در ﻧﻴﻤﻲ 
اﻳـﻦ ﺗﻐﻴﻴـﺮات ﻣﻤﻜـﻦ اﺳـﺖ ﺗـﺎ  .از ﺑﻴﻤﺎران دﻳﺪه ﻣﻲ ﺷﻮد 
درﺟـﺎت  .ﻣﺪﺗﻲ ﺑﺪون ﻋﻼﻣﺖ ﺑﻮده و ﺗﺸﺨﻴﺺ داده ﻧﺸﻮد 
ﻣﺘﻐﻴـﺮي از ﭘﻬـﻦ ﺷـﺪﮔﻲ و ﻧـﺎﻣﻨﻈﻤﻲ ﻣﺘﺎﻓﻴﺰﻫـﺎ در اواﻳـﻞ 
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 ﻮﻓ تﻻﻼﺘﺧا،ق  ﻪﺑ ﻪﻛ ﺎﻫ ناﻮﺨﺘﺳا ﻲﺘﻴﻣرﻮﻓد صﻮﺼﺧ ﻪﺑ
 ﻢﺸــ ـﭼ ﻪــ ـﺑ دﻮــ ـﺑ رﺎــ ـﻤﻴﺑ رد ﺺﺨﺸــ ـﻣ زﻮــ ـﻔﻴﻛ ﻞﻜــ ـﺷ  
 درﻮﺧ ﻲﻣ.  ﺰـﻴﻧ ﺰـﺘﻜﻳر رﺎـﭼد رﺎـﻤﻴﺑ قﻮـﻓ دراﻮـﻣ ﺮﺑ هوﻼﻋ
دﻮﺑ. رد  ،هﺪﺷ ﺮﺸﺘﻨﻣ تﻻﺎﻘﻣ زا ﻲﺗﺎﺷراﺰﮔ  يرﺎـﻤﻴﺑ دراﻮـﻣ
 ،ﻲﺒﺼﻋ ﻢﺘﺴﻴﺳ يﺮﻴﮔرد ﺎﺑ هاﺮﻤﻫ ﻦﻤﺧاﻮﺷ  ﭗـﻴﺗ ﺖﺑﺎﻳد I 
و ،هﺮــ ﻴﻏ دﻮــﺟو دراد) 10،9(. ﻣ رﺎــ ﻤﻴﺑ رد ،هﺪــﺷ ﻲــﻓﺮﻌ 
 و ﻊﻳﺎــﺷ ﺮـﺘﻤﻛ ﺖـﻣﻼﻋ ﻚـﻳ ناﻮـﻨﻋ ﻪـﺑ ﺪـﺒﻛ يﺮـﻴﮔرد
 ﺮـﻈﻧ ﺐـﻠﺟ ردﺎـﻧ ﺖـﻣﻼﻋ ﻚـﻳ ناﻮـﻨﻋ ﻪـﺑ ﻲﻤﺴـﻠﻛﻮﭙﻴﻫ  
ﺪﻨﻛ ﻲﻣ.  
  
يﺮﻴﮔ ﻪﺠﻴﺘﻧ:  
ﺮﻫ  ﻪـﻛ ﺪـﺷر لﻼﺘـﺧا و بﺮﭼ عﻮﻓﺪﻣ ﺎﺑ كدﻮﻛ
يرﺎﻤﻴﺑ ﻚﻴﺘﺴﻴﻛ زوﺮﺒﻴﻓ  ﺮﻈﻧ زا ﺪﻳﺎﺑ ﺖﺳا هﺪﺷ در يو رد
 ﻦﻤﺧاﻮـﺷ يرﺎﻤﻴﺑ  ،دﻮـﺷ ﻲـﺳرﺮﺑ  تاﺮﻫﺎـﻈﺗ ﻪـﻛ ﺎـﺠﻧآ زا
 ﻤﺗ و يرﺎﻤﻴﺑ وﺪﺑ رد نﺎﻣﺰﻤﻫ رﻮﻃ ﻪﺑ ﺺﻴﺨﺸﺗ يﺎﻫﺪﻴﻠﻛ مﺎ
 ﻲـﺧﺮﺑ راﺮـﻜﺗ ﺪـﺷﺎﺑ ﻪﺘـﺷاﺪﻧ دﻮـﺟو ﺖـﺳا ﻦـﻜﻤﻣ دورو
 ﻞﺜﻣ تﺎﺸﻳﺎﻣزآCBC ﺖـﺳا هﺪـﻨﻨﻛ ﻚـﻤﻛ رﺎـﻤﻴﺑ رد .  زا
 ﺪﻧﺎﻣ ﻲﻣ رود ﺮﻈﻧ زا ﻲﻨﭘﻮﺌﺘﺳا ﻞﺜﻣ تﻻﻼﺘﺧا ﻲﺧﺮﺑ ﻲﻓﺮﻃ
 ﻌﺗ ﺎﺑ ﻪﻛﻴﻴ نﻮﺧ ﻢﻴﺴﻠﻛ ناﺰﻴﻣ لﺮﺘﻨﻛ ﺰﻴﻧ و ﻲﻧاﻮﺨﺘﺳا ﻦﺳ ﻦ
 دﻮﺷ ﻲﻣ هدﺮﺑ ﻲﭘ ﺎﻬﻧآ ﻪﺑ.  ﻮـﻃ ﻪـﺑ رﺎـﻤﻴﺑ ﻲـﻓﺮﻌﻣ ﻪـﺻﻼﺧ ر
 رد ردﺎـﻧ يرﺎـﻤﻴﺑ ﻦـﻳا ﺺﻴﺨﺸـﺗ يروآدﺎـﻳ ﻦﻤـﺿ ﺮـﺿﺎﺣ
ﻮﻣ نﺎﻛدﻮﻛ ﺪﺷر تﻻﻼﺘﺧا در، رد ﻪﺑ ﻪﺟﻮﺗ ار ﺪـﺒﻛ يﺮﻴﮔ
 ﻪـ ﺑ ﻊـﻗاﻮﻣ ﻲﻀـﻌﺑ رد ﺖﺴـﻨﻜﻤﻣ ﻪـﻛ دﻮـﺷ ﻲـﻣ روآ دﺎـﻳ
ﺪﺷﺎﺑ ﺪﺷر لﻼﺘﺧا ﺎﺑ رﺎﻤﻴﺑ ﻪﻴﻟوا ﺮﻫﺎﻈﺗ ترﻮﺻ. 
  
ﺮﻜﺸﺗﻲﻧادرﺪﻗ و :  
 شراﻮــ ﮔ ﺶــﺨﺑ مﺮــ ﺘﺤﻣ ﺖــﺳﺎﻳر زا ﻪﻠﻴــﺳو ﻦﻳﺪــ ﺑ
 ﺑ نﺎﻛدﻮﻛ رﺎﻛﺮـﺳ نﺎـﻛدﻮﻛ ﻲﺒﻃ ﺰﻛﺮﻣ نﺎﺘﺳرﺎﻤﻴ  ﺮـﺘﻛد ﻢﻧﺎـﺧ
 ﺎـﻣ ﻪـﺑ ﻪـﻟﺎﻘﻣ ﻦﻳا شرﺎﮕﻧ رد ﻪﻛ يﺮﮕﻳد نﺎﺘﺳود مﺎﻤﺗ و ﻲﻔﺠﻧ
دﻮﺷ ﻲﻣ ﺮﻜﺸﺗ و ﺮﻳﺪﻘﺗ ﺪﻧﺪﻴﻧﺎﺳر يرﺎﻳ.  
  
ﺑﺎﻨﻣﻊ: 
1. Shwachman H, Diamond LK, Oski FA, Khaw KT. The syndrome of pancreatic insufficiency 
and bone marrow dysfunction. J Pediatr. 1964; 65: 645-63. 
2. Goobie S, Popovic M, Morrison J, Ellis L, Ginzberg H, Boocock GR, et al. Shwachman-
Diamond syndrome with exocrine pancreatic dysfunction and bone marrow failure maps to the 
centromeric region of chromosome 7. Am J Hum Genet. 2001 Apr; 68(4): 1048-54. 
3. Ginzberg H, Shin J, Ellis L, Morrison J, Ip W, Dror Y, et al. Shwachman syndrome: 
phenotypic manifestations of sibling sets and isolated cases in a large patient cohort are similar. 
J Pediatr. 1999 Jul; 135(1): 81-8. 
4. Kopel L, Gutierrez PS, Lage SG. Dilated cardiomyopathy in a case of Shwachman-Diamond 
syndrome. Cardiol Young. 2011 Oct; 21(5): 588-90. 
5. Akdogan MF, Altay M, Denizli N, Gucun M, Tanrikulu S, Duranay M. A rare case: 
Shwachman-Diamond syndrome presenting with diabetic ketoacidosis. Endocrine. 2011 Aug; 
40(1): 146-7. 
6. Smith OP, Hann IM, Chessells JM, Reeves BR, Milla P. Haematological abnormalities in 
Shwachman-Diamond syndrome. Br J Haematol. 1996 Aug; 94(2): 279-84. 
7. Rezaei N, Farhoudi A, Pourpak Z, Aghamohammadi A, Moin M, Movahedi M, et al. 
Neutropenia in Iranian patients with primary immunodeficiency disorders. Haematologica. 2005 
Apr; 90(4): 554-6.  
8. Makitie O, Ellis L, Durie PR, Morrison JA, Sochett EB, Rommens JM, et al. Skeletal 
phenotype in patients with Shwachman-Diamond syndrome and mutations in SBDS. Clin 

































ﺪﺒﻛ يﺮﻴﮔرد ﺎﺑ ﻦﻤﺧاﻮﺷ مرﺪﻨﺳ                                                                         ﺮﺘﻛد             نارﺎﻜﻤﻫ و ﻲﺣﻼﻓ ﻦﻴﺴﺤﻣﻼﻏ 
  
 101
9. Kamoda T, Saito T, Kinugasa H, Iwasaki N, Sumazaki R, Mouri Y, et al. A case of 
Shwachman-Diamond syndrome presenting with diabetes from early infancy. Diabetes Care. 
2005 Jun; 28(6): 1508-9. 
10. Macipe Costa RM, Javierre Miranda E, Lou Frances MG, Heredia Gonzalez S, Calvo 



































Journal of Shahrekord University of Medical Sciences      
(J Shahrekord Univ Med Sci) 2012 Oct, Nov; 14(4): 96-102.                                                            Case Report 
 
 102
Cite this article as: Falahi GH, Modaresi Saryazdi V, Kiyani MA, Pakseresht B, Ghaderiyan S. A 
case report of a rare shwachman-diamond syndrome with liver involvement. J Sharekord Univ Med 



























































 Ghaem Center of Education, Ahmadabad St. Mashhad I.R. Iran. Tel: 09151135570, E-mail:kianimd@yahoo.com  
A case report of a rare Shwachman-Diamond syndrome with liver 
involvement 
 
Falahi GH (MD)1, Modaresi-Saryazdi V (MD) 2, Kiyani MA (MD)3*,  
Pakseresht B (Pharm.D Student)4, Ghaderiyan S (MSc)2 
1Pediatrics Dept., Tehran University of Medical Sciences, Tehran, I.R. Iran; 2Shohada 
hospital, Social security organization, Yazd, I.R. Iran; 3Pediatrics Dept., Mashhad 
University of Medical Sciences, Mashhad, I.R. Iran; 4Pharmacy Student, Yazd University 
of Medical Sciences, Yazd, I.R. Iran. 
Received: 18/Feb/2012 Revised: 30/May/2012 Accepted: 15/Aug/2012 
 
Background and aims: Shwachman-Diamond syndrome (SDS) is a rare autosomal 
recessive disorder which presented with multiple organ involvement including exocrine 
pancreatic dysfunction and bone marrow failure. Liver involvement is less common sign 
and may be missed. In this study we report an infant with SDS and liver involvement. 
Case report: An 11 month old infant boy, with acute diarrhea, dehydration and disorders 
in weight gaining and fatty defection was referred to hospital when he was 4 months old. 
He was checked because of his big liver and increment of liver enzymes. Considering the 
fatty stool, osteopenia, patient's abnormal face, appearing neutropenia and being dropped 
the fibreosis cystic disease diagnosis, so Shwachman diamond syndrome was diagnosed  
Conclusion: Introducing this patient beside diag nosis this rare diseases which will be 
result in retardation of children growth, also recall the liver involvement sometimes 
results in initial manifestation of growth retardation. 
 
Keywords: Fatty liver, Growth retardation, SDS, Shwachman-Diamond syndrome. 
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